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Points Forts a comprendre 


Classer et diagnostiquer les types d’ angiomes 

• International Society for The Study of Vascular 
Anomalies (ISSVA) classe les anomalies 
vasculaires (anciens « angiomes ») en 2 groupes : 
les tumeurs vasculaires et les malformations 
vasculaires. Cette classification repose 

sur les donnees cliniques, histologiques, 
radiologiques et hemodynamiques connues. 

Un travail international de reflexion est conduit 
par le Workshop on Vascular Anomalies , 
tous les 2 ans, depuis 1976. 

• Les tumeurs resultent de la proliferation 
d’un type cellulaire de l’environnement 
vasculaire, la cellule endotheliale le plus souvent, 
parfois un autre type cellulaire. 

• Les malformations vasculaires resultent 
d’une alteration localisee du developpement 
des vaisseaux. 

Utiliser a bon escient les outils de diagnostic 

L’utilisation systematique et globale 
des diverses techniques modernes utiles 
au diagnostic d’un «angiome» (echographie, 
doppler couleur, scanner, imagerie par resonance 
magnetique, angiographies, et histologie) est 
inutilement couteuse et penible pour le malade. 
Dans 90 a 95 % des cas 1’ experience permet 
un diagnostic precis cliniquement. 

L’utilisation de telle ou telle methode 
radiologique, ou de la biopsie, est alors decidee 
en fonction du diagnostic evoque 
et de ses implications therapeutiques. 

Traitement 

L’approche des 2 groupes d’ angiomes 
est radicalement differente. 

La chirurgie peut etre utile dans les 2 cas. 

Les traitements pharmacologiques sont utiles 
pour les tumeurs vasculaires graves mais ne 
changent pas revolution des malformations 
vasculaires. 


T UMEURS VASCULAIRES 

Hemangiome infantile 

L’hemangiome infantile (appele encore capillaire, lobule) 
est une tumeur vasculaire benigne, banale, presente chez 
10 % des nourrissons. L’hemangiome atteint 3 a 7 filles 
pour 1 gargon. Plus il est grave et plus il touche les filles. 

1. Physiopathologie 

L’hemangiome infantile est caracterise par une croissance 
postnatale assez brutale et une regression secondaire 
lente. La phase de croissance correspond a une prolife- 
ration endotheliale avec neocapillarogenese resultant 
d’un trouble de la balance entre facteurs d’angiogenese 
et d’anti-angiogenese. La regression correspond a un 
processus d’apoptose. On a aussi souligne la parente 
d’immunoreactivite des capillaires de 1’ hemangiome et 
des microvaisseaux du placenta. 

Sur des echantillons d’ urines, le suivi de revolution du 
facteur d’angiogenese bFGF (basic fibroblast growth 
factor ), montre une production excessive correlee avec 
la phase de croissance de l’hemangiome. La production 
s’effondre lorsqu’un traitement est efficace, et en phase 
de regression spontanee. Ce marqueur biologique ne 
s’eleve pas au cours des malformations vasculaires, 
meme les plus evolutives. 

2. Aspects cliniques et evolution 

L’hemangiome est, dans plus de 80 % des cas, une lesion 
petite (< 2 cm). Les aspects communs d’hemangiomes 
de petite taille sont : un aspect tubereux rouge (la « fraise ») ; 
une forme sous-cutanee pure (bosse sous une peau 
normale) ; une forme mixte (en « ceuf poche » de Lister), 
la plus frequente (fig. 1, 2 et 3). La poussee demarre 
apres la naissance et dure de quelques semaines a 8 ou 
10 mois. La lente regression dure des annees (3 a 8 ou 
10 ans). Apres regression il peut subsister des telangiec- 
tasies, un residu fibro-adipeux, une peau dyschromique 
ou inelastique et en exces. 

Dans des formes graves par leur extension, leur siege 
ou une localisation viscerale, c’est generalement entre 
0 et 3 mois que les complications surviennent, et que des 
decisions therapeutiques sont a prendre rapidement. 

Un certain nombre d’ aspects alarmants d’hemangiomes 
justifient une surveillance particuliere. 

• Les localisations de « la barbe» (fig. 4) sont a haut 
risque de localisation laryngee associee symptomatique 
(detresse respiratoire). 

• Des associations de malformations structurales et 
d’hemangiomes cephaliques sont observees avec une 
frequence encore imprecise : il y a eu d’abord la description 
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Hemangiome tubereux. 


Hemangiome mixte. 




Hemangiome en barbe avec 
atteinte sous-glottique. 
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Hemangiome sous-cutane. 


du «PHACE (S) syndrome ». Cet acronyme anglais designe 
le regroupement d’ anomalies de la fosse posterieure, 
avec des hemangiomes cephaliques (sou vent etendus), 
des anomalies arterielles intra- et extracraniennes, une 
cardiopathie ou une coarctation de l’aorte, des defauts 
de l’ceil (eye) et du nerf optique et des anomalies du 
sternum (fissure, raphe, absence). II y a aussi un risque 
de vascularite cerebrale occlusive progressive avec 
infarctus cerebraux. 

• Les autres situations reellement alarmantes chez le 
nouveau-ne sont une localisation palpebro-orbitaire 
occlusive, une atteinte faciale diffuse, un envahissement 
perineal etendu rapidement ulcere sous les couches, une 
atteinte laryngee sous-glottique, des localisations hepa- 
tiques, une forme miliaire cutanee profuse laissant 
craindre des localisations viscerales. 

3. Diagnostic 

Seules les formes sous-cutanees posent un probleme de 
diagnostic clinique. L’echographie couplee au doppler 
couleur permet le diagnostic dans des mains entrainees a 
differencier V hemangiome, tumeur richement arterialisee, 
des malformations arterioveineuses. 

L’imagerie par resonance magnetique (IRM) donne des 
images assez caracteristiques : en T1 une tumeur de 
signal intermediate avec des vaisseaux rapides, en T2 
un hypersignal global dans une masse bien limitee. 
L’IRM visualise des extensions profondes (ex. : orbite). 
Certains examens complementaires sont decides en 
fonction de symptomes cliniques (ex. : exploration ORL 


par fibroscopie en cas d’ hemangiome en barbe, meme 
en 1’ absence de symptomatologie respiratoire ; suivi des 
fonctions visuelles en cas de lesion palpebrale et orbitaire ; 
echographie hepatique systematique dans les formes 
miliaires, et d’autant plus s’il existe un gros foie, meme 
si 1’ enfant est asymptomatique). L’histologie montre des 
lobules denses de capillaires aux lumieres souvent vir- 
tuelles en phase de proliferation. Mais on a tres rarement 
besoin de la biopsie dans un but de diagnostic. 

L’ hemangiome infantile pose peu de problemes de dia- 
gnostic differentiel. Seules les formes profondes, sous une 
peau normale, font hesiter avec une malformation lympha- 
tique, ou une tumeur infantile d’ autre nature (rhabdomyo- 
sarcome embryonnaire, fibrosarcome congenital, etc.). 

4. Traitement 

Les traitements des formes alarmantes sont le plus sou- 
vent pharmacologiques. 

• La cortic other apie generate reste le traitement de 
choix pour les hemangiomes alarmants qui menacent 
une fonction ou risquent de laisser des sequelles esthe- 
tiques graves. Les doses restent discutees : au minimum 
2 mg/kg/j de prednisone ou de prednisolone, une phase 
d’attaque prolongee (rarement moins de 2 mois), une 
baisse lente (en general sur 2 a 3 mois). Les effets secon- 
daires sont ceux des fortes corticotherapies : facies 
cushingoi'de, stagnation staturale, hypertension arterielle, 
rares cas de cardiomyopathie hypertrophique, rares 
problemes infectieux, suppression surrenale. Les taux 
de reponses dans notre experience sont de 30% de 
reponses excellentes avec arret de la poussee et franche 
regression sans rebond, 40% de reponses douteuses 
avec arret de la poussee mais regression lente sur des 
annees (comme cela se produit sans traitement au cours 
de L evolution naturelle d’un hemangiome non traite) et 
30 % d’echecs avec poursuite de la poussee meme en 
augmentant les doses jusqu’a 4 ou 5 mg/kg/j. 

• Autres traitements pharmacologiques : V interferon 
a 2a (Roferon) ou 2b (Introna), et plus recemment la 
vincristine sont proposes dans des situations d’ heman- 
giome grave apres echec des cortico'ides le plus souvent. 
La toxicite de ces traitements limite leur emploi a ces 
cas, mais leur efficacite est grande et depuis leur intro- 
duction on ne deplore presque plus aucun deces lie a 
cette pathologie. 

• Chirurgie y place des lasers : dans certains cas une 
chirurgie precoce ou un traitement par lasers medicaux sont 
indiques. Les lasers pulses a colorant sont utiles pour les 
hemangiomes tres minces en debut de proliferation et 
dans certains cas d’ hemangiomes ulceres. Le renouveau 
d’une chirurgie precoce (paupieres) est en partie lie a 
des progres techniques (bistouris electroniques type 
cavitron ou dissectron). 

La prise en compte plus importante de V impact emo- 
tionnel et du retentissement psychosocial amene aujour- 
d’hui a traiter en phase de croissance des lesions d’ he- 
mangiome jugees autrefois «petites» et qu’on aurait 
laisse regresser spontanement. Cela genere aussi des 
demandes de reparation de sequelles mineures. 
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• Des exceptions : 1’ embolisation therapeutique est reali- 
see essentiellement en cas d’ hemangiome hepatique 
volumineux complique de defaillance cardiaque. Mais 
l’hepatomegalie associee aux hemangiomes du foie 
n’est pas en soi une indication formelle de traitement: 
ce n’est qu’en cas de retentissement sur le cceur et sur 
l’etat general du nouveau-ne qu’un traitement medical 
ou une embolisation therapeutique sont proposes pour 
hater la regression des lesions. 

La radiotherapie n’a plus aucune indication ici. 

Autres tumeurs vasculaires infantiles 

1. Hemangiomes congenitaux 

II s’agit de tumeurs vasculaires rares, pleinement deve- 
loppees in utero, sans croissance postnatale, et qui vont 
regresser rapidement, spontanement, en une annee envi- 
ron. Certaines de ces lesions sont detectees par echogra- 
phie et doppler prenatals, des le 4 e mois de grossesse. 
Plusieurs aspects cliniques existent: plaque infiltree 
ronde avec halo pale, tumeur violacee ou pale, compor- 
tant parfois au centre, a la naissance, une cicatrice ou 
une croute lineaire. II existe une certaine heterogeneite 
histologique. 

La difficulty est de ne pas se laisser trop facilement ras- 
surer par un diagnostic d’ hemangiome congenital, et de 
laisser evoluer une tumeur maligne congenitale (rhabdo- 
myosarcome, fibrosarcome) ou de meconnaitre une 
lesion benigne differente (myofibromatose infantile). En 
cas de doute il faut faire une biopsie ou realiser, si elle 
est possible, l’exerese d’emblee. 

2. Syndrome de Kasabach-Merritt 

II est exceptionnel et tres grave. II ne complique pas un 
hemangiome infantile mais se greffe specifiquement 
sur un hemangio-endotheliome kaposiforme (HEK) ou 
un angiome en touffes (AT). Ces tumeurs vasculaires, 
d’ individualisation plus recente, peuvent etre conge- 
nitales ou se developper ulterieurement (plutot infantiles 
cependant). Elies ne sont pas toujours associees 
au syndrome de Kasabach-Merritt (SKM). Elies offrent 
des differences histologiques et en immunophenotypage 
avec T hemangiome infantile. Le syndrome de Kasabach- 
Merritt entraine une masse tumorale pourpre ou violacee, 
a la fois ecchymotique et inflammatoire. Les anomalies 
biologiques associees sont une thrombopenie profonde 
(souvent moins de 10 000 plaquettes/mm 3 ), un taux 
bas de fibrinogene et des taux eleves de D dimeres. 
Les traitements sont d’efficacite incertaine (corticoi'des, 
interferon a, vincristine, ticlopidine + aspirine, pento- 
xyphylline. . .). L’ embolisation therapeutique ou l’exerese 
totale peuvent etre proposees dans certains cas. 

II ne faut pas confondre le syndrome de Kasabach- 
Merritt avec les coagulopathies associees aux malfor- 
mations veineuses ou lymphatiques (substratum : une 
malformation a flux lent ; thrombopenie moins severe ; 
traitement different : v. plus loin). 


Malformations vasculaires 

Toutes confondues, elles touchent moins de 1 % de la 
population. Elles peuvent ne constituer qu’un prejudice 
esthetique cutane modere ou etre graves. Leur gravite 
peut etre liee a l’anomalie vasculaire elle-meme, par 
exemple du fait de son siege ou de son extension, ou elle 
peut etre le fait d’ anomalies associees ou de complica- 
tions secondaires (neurologiques, cardiaques, orthope- 
diques, selon les cas). 

Les malformations vasculaires sont presentes pour toute 
la vie (elles ne regressent jamais) et la repartition est de 
une fille pour un gargon. Elles sont classees, sur la base 
de criteres hemodynamiques et histologiques, en mal- 
formations a flux lent (capillaires, veineuses ou lympha- 
tiques) et malformations a flux rapide (arterio- 
veineuses). Toutes les combinaisons lesionnelles sont 
possibles. Certaines de ces lesions s’inscrivent dans des 
syndromes eponymes (syndrome de Klippel-Trenaunay, 
syndrome de Parkes Weber, syndrome de Sturge- Weber, 
etc.) ou dans des dysmorphoses complexes (syndrome 
Protee, syndrome de Bannayan, etc.). 

Malformations capillaires 

Deux groupes de lesions capillaires se differencient : les 
angiomes plans et les telangiectasies. 

1. Angiomes plans 

• Physiopathologie/etiologie : a peu pres rien n’est 
compris de l’etiologie de cette hyperplasie des nappes 
capillaires superficielles. 

•Aspects cliniques et evolution : 1’ angiome plan 
(« tache de vin » ou malformation capillaire) est un des 
« angiomes » les plus frequemment observes chez le 
nouveau-ne. II est present a la naissance, localise ou 
diffus, et de siege ubiquitaire. Sa couleur est intense a la 
naissance, puis il palit un peu les toutes premieres 
semaines et la couleur se stabilise. L’ angiome plan peut 
devenir hyperplasique et meme nodulaire apres la 
puberte, sur le visage (fig. 5). Il peut etre marqueur d’un 

Malformation capillaire 
cutanee faciale et syn- 
drome de Sturge-Weber : 
un angiome plan facial 
plus ou moins etendu mais 
touchant toujours l’aire 
trigeminee haute V 1 , 
(front et paupiere supe- 
rieure) peut, dans environ 
10 % des cas, s’associer 
a des anomalies oculaires 
du meme cote (angiome 
choroi'dien, glaucome) et 
une malformation vascu- 
laire de la pie-mere, homo- 
laterale aussi. Celle-ci est 


syndrome plus complexe. 



hyperplasique. 
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bien visualisee tot dans la vie grace a 1’IRM avec injec- 
tion de gadolinium. Elle est cause d’epilepsie et de 
troubles moteurs controlateraux, ainsi que de deficit 
intellectuel variable. Les signes oculaires et neurolo- 
giques peuvent etre presents des la periode neonatale et 
necessiter une prise en charge en urgence. 

Macromelie congenitale et malformations vasculaires 
complexes et combinees d’un ou plusieurs membres : 
plusieurs situations cliniques sont possibles : 

- des angiomes plans diffus d’un membre avec macro- 
melie congenitale non aggravee ensuite ; 

- 1’ association d’ angiomes plans, de grosses varices (veine 
marginale externe de cuisse) et de vesicules lympha- 
tiques sur un membre hypertrophie : c’est le syndrome 
de Klippel-Trenaunay, present des la naissance mais 
dont les symptomes (allongement du membre) vont 
s’accentuer au cours de la croissance (fig. 6) ; 

- cas, exceptionnel, un 
gros membre rouge et 
chaud, un lymphcedeme 
et des fistules arterio- 
veineuses : c’est le 
syndrome de Parkes 
Weber. Les complica- 
tions orthopediques 
(allongement de mem- 
bre, lyses osseuses) et 
cutanees (ulcerations, 
hemorragies) sont 
parfois se veres. II peut 
exister une defaillance 
cardiaque. 

L’ embolisation thera- 
peutique des fistules 
arterio-veineuses est 
parfois proposee. 

Syndrome de Klippel-Trenaunay : Tallongement de 
jambe n ’a pas ete controle par une epiphysiodese trop tardive 
( cicatrices du genou). 

V 

A ces 3 situations bien particulieres s’ajoute le syndrome 
Protee, avec hypertrophies de membres asymetriques, 
«au hasard», tumeurs benignes (lipomes, lymphan- 
giomes...) et hamartome epidermique verruqueux 
lineaire. Les angiomes plans y sont profus et intense- 
ment rouges a la naissance ; ils s’attenuent spontanement 
en 2 a 3 ans. 

• Le diagnostic d y angiome plan est clinique. La biopsie 
est exceptionnellement necessaire, de meme le doppler. 
Parmi les diagnostics differentiels (rares) retenons les 
formes erythemateuses de debut de certaines sclero- 
dermies localisees, et les formes dormantes de malfor- 
mations arterioveineuses. 

• Traitement : les lasers sont la technologie la plus 
appropriee pour traiter les angiomes plans (en detruisant 
une partie de ce reseau capillaire trop riche et trop dilate). 
Les lasers pulses a colorant sont les plus efficaces. Ils ne 
comportent pratiquement pas de risques de cicatrices. 


Les traitements sont longs (nombreux passages necessaires) 
et la reponse est variable selon l’epaisseur de l’angiome 
plan. Une grande surface atteinte est un facteur d’echec 
ou de limitation du resultat. Le traitement est realise soit 
apres anesthesie locale avec la creme Emla, soit sous 
anesthesie generale. 

Les formes faciales associees a des hypertrophies osseuses 
(maxillaires) asymetriques entrainant des beances 
necessitent une prise en charge en orthodontie/chirurgie 
orthognathique. 

2. Telangiectasies 

a 

• Etiologie : dans un certain nombre de formes familiales 
une mutation genetique responsable est connue. 

• Aspects cliniques et evolution : les telangiectasies sont 
rouges, ponctuelles, ou lineaires, parfois groupees 
(bouquets ou volutes). 

Si un epiderme hyperkeratosique les surmonte on parle 
d’ angiokeratomes . 

Divers syndromes ont comme signe cutane des telan- 
giectasies : 

La maladie de Rendu-Osler , ou telangiectasie hereditaire 
hemorragique, est a transmission autosomique dominante ; 
2 genotypes sont actuellement connus (mutations de 
Yendogline ou (TALK-1). Le risque est lie aux hemorragies 
secondaires aux telangiectasies des muqueuses, nasales 
notamment, et a 1’ existence de malformations arterio- 
veineuses pulmonaires, hepatiques ou du systeme nerveux 
central. 

La Cutis marmorata telangiectatica congenita (CMTC) 
combine des marbrures violacees, des telangiectasies et 
des depressions cutanees pourpres et fragiles. Quelques 
anomalies, orthopediques en particulier, sont associees. 
Les formes monomeliques sont plus frequentes que les 
formes diffuses. 

U ataxie-telangiectasie est familiale et recessive auto- 
somique, liee a une mutation du gene ATM. Elle associe 
une immunodeficience humorale (IgA), un risque de 
tumeurs malignes (sein) et de lymphomes et leucemies. 
L’ataxie et les telangiectasies faciales sont presentes 
chez presque tous les patients. 

• Le diagnostic est clinique , la biopsie rarement neces- 
saire (sauf dans certains syndromes). 

Le seul diagnostic differentiel qui se pose est la masto- 
cytose a type de telangiectasia macularis perstans (pour 
les telangiectasies essentielles disseminees). 

• Traitement : les telangiectasies sont souvent tres ame- 
liorees par les traitements par lasers (lasers a colorant 
pulses et lasers KTP). 

Malformations lymphatiques 
1. Physiopathologie 

II s’agit de troubles de la circulation de la lymphe et de 
la vasculogenese lymphatique (hypoplasie/aplasie). On 
sait peu de chose sur leur origine. Des lymphcedemes 
congenitaux familiaux, de transmission autosomique 
dominante, sont lies a une mutation du VEGFR3. 
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Malformation lymphatique 
microkystique avec semis de vesi- 
cules claires. 


2. Aspects cliniques et evolution 

• Divers aspects sont observes : 

- lymphcedeme pur (pied, jambe, main, bras) ; 

- malformation lymphatique microkystique, avec vesi- 
cules transparentes en frai de grenouille. Certaines 

sont noiratres du fait 
d’hemorragies, et 
d’autres sont hyper- 
keratosiques. De 
telles lesions ont ete 
decrites sous le nom 
de « lymphangiome 
circonscrit » (fig. 7) ; 

- malformation lym- 
phatique macrokys- 
tique volumineuse, 
encore appelee 
hygroma kystique : 
plus frequente en 
region cervicale ou 
axillaire (fig. 8) ou 
le depistage in utero 
est possible des le 
deuxieme trimestre ; 

- malformations lym- 
phatiques etendues 
et combinees macro- 
et microkystiques, 
infiltrant la region 
faciale, le tronc ou 
un membre. 


Malformation lymphatique macrokystique axillaire et 
brachiale. 



• Quelques syndromes rares comportent des malfor- 
mations lymphatiques : 

- syndrome de Turner et syndrome Noonan, avec lym- 
phcedemes ; 

- syndrome de Njolstad, avec lymphcedemes et lym- 
phangiectasie pulmonaire ; 

- syndrome d’ Aagenaes, avec lymphcedeme et cholestase ; 

- syndrome de Hennekam, avec dysmorphie, lymphce- 
demes et lymphangiectasie intestinale. 

3. Diagnostic 

Le diagnostic de malformation lymphatique est facilite 
par Timagerie moderne: echographie, scanner ou IRM 
mettent en evidence des poches liquidiennes plus ou 
moins grosses. 

Histologiquement un reseau de fentes et poches vascu- 
laires vides de sang disseque les tissus. Des amas de 
lymphocytes juxtavasculaires sont frequents, et des 
lymphocytes peuvent etre trouves dans les lumieres. 

Le diagnostic differentiel se pose surtout pour les 
formes macrokystiques et plutot dans le sens d’un exces 
de diagnostic de malformation lymphatique devant des 
tumeurs kystiques infantiles, certaines malignes. 


4. Traitements 

Sclerotherapie iterative des kystes, et (ou) chirurgie sont 
difficiles. 

Une coagulopathie chronique de consommation peut 
etre associee aux malformations lymphatiques etendues, 
elle releve de Theparinotherapie. 

Malformations veineuses 

1. Physiopathologie/etiologie 

II existe de rares families de malformations veineuses 
cutanees et muqueuses a transmission autosomique 
dominante (2 % de toutes les malformations veineuses). 
Le gene en cause, localise en 9p 21-22, encode le recepteur 
endothelial tyrosine kinase TIE2 . 

2. Aspects cliniques et evolution 

• Les malformations 
veineuses se traduisent 
par une tumefaction 
molle, compressible, en 
general non douloureuse , 
sous une peau ou une 
muqueuse nettement 
bleue (fig. 9). La tempe- 
rature locale est normale. 

Le volume augmente 
avec T elevation de la 
pression veineuse locale 
(position declive, effort 
physique, cris ou pleurs) 
et s’affaisse en situation 
inverse. Des phlebolithes 
(calcifications rondes) 
sont palpes. Souvent la 
malformation veineuse 
n’est qu’une nappe bleue 
discrete chez le petit 
enfant. Elle se developpe 
et epaissit peu a peu. 

Des episodes douloureux sont la consequence de pheno- 
menes de thrombose spontanee localisee. Les malforma- 
tions veineuses interessent le plus souvent la peau, les 
muqueuses et les tissus mous, mais aussi les visceres 
(tube digestif, vessie...). Outre les douleurs, elles creent 
un prejudice esthetique. Elles s’aggravent lentement au 
cours de la vie et surtout de l’enfance. 

• Quelques syndromes complexes rares comportent des 
malformations veineuses : 

- syndrome de Bean cutaneo-digestif ; 

- syndrome de Maffucci, ou des anomalies veineuses 
cutanees sont associees a une proliferation tumorale 
(hemangio-endotheliome a cellules fusiformes) et ou 
il existe des enchondromes, alterant la forme des os et 
susceptibles de degenerer ; 

- glomangiomes et glomangiomatose cutanee : une lesion 
bien particuliere ou les vaisseaux veineux anormaux 
comportent de fagon irreguliere des couches de cellules 



Malformation veineuse : 
couleur bleue typique. 
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actine-positives dans leur paroi. Cette forme est 
familiale, a transmission autosomique dominante, 
et liee a une mutation du gene glomuline. 

3. Diagnostic 

Le meilleur examen est 1’IRM qui montre des nappes et 
des poches en hypersignal intense sur les sequences 
ponderees en T2 (fig. 10). Les radiographies simples 



IRM montrant la malformation 
veineuse intramusculaire et arti- 
culaire en hypersignal T2 intense. 


montrent les phlebolithes 
(excellent indicateur du 
diagnostic de malformation 
veineuses). Le scanner peut 
etre utile pour visualiser des 
lesions osseuses de malfor- 
mation^) veineuse(s). 
Histologiquement, les mal- 
formations veineuses sont 
constitutes de fentes vascu- 
laires, souvent de grande 
taille et tortueuses qui for- 
ment un reseau qui disseque 
le tissu hote. 

Le principal diagnostic diffe- 
rentiel, a cause de la couleur 
bleue, est le naevus bleu de 
Ota ou de Ito, mais aussi cer- 
tains melanomes malins 
nodulaires. 


4. Traitement 

Le traitement s’etale sur des annees et commence des 
qu’il y a gene, douleurs, distorsion des traits ou retentis- 
sement dentaire a la face. II combine des gestes de 
sclerotherapie percutanee (utilisant des agents puissants 
comme V ethanol pur ou mele a de l’Ethibloc) et de la 
chirurgie reparatrice. 

Une coagulation intravasculaire localisee (CIVL) 
chronique est parfois associee, avec fibrinogene bas et 
D-dimeres eleves ; elle releve d’un traitement a base 
d’heparines de bas poids moleculaire. 


Malformations arterio-veineuses 

Ce sont les plus rares, mais aussi les plus dangereuses 
des malformations vasculaires. Elies correspondent aux 
anciens «anevrismes» arterio-veineux ou cirsoides. En 
principe, presentes des l’enfance, elles peuvent rester 
longtemps dormantes. Le passage a une forme « active » 
grave semble pouvoir etre declenche par un traumatisme, 
parfois minime, par une tentative de traitement chirurgical 
partiel ou une embolisation, ou par une modification 
hormonale (puberte, grossesse). 

1. Causes 

On les suppose liees a un dysfonctionnement de voies 
controlant la differenciation, la maturation et V adhesion 
des cellules des parois vasculaires. 


2. Aspects cliniques et evolution 

Au debut la malformation arterio-veineuse se manifeste 
par un aspect de faux angiome plan congenital ou de 
faux hemangiome en regression, plus chaud que la peau 
avoisinante ou battant a la palpation. La lesion devient 
peu a peu une masse de plus en plus rouge, chaude, battante, 
avec parfois un fremissement ( thrill ) a la palpation (fig. 11). 
De grosses veines de drainage sinueuses s’etendent pro- 

gressivement a des 
territoires initialement 
normaux. La surface 
est fragile. Des croutes, 
des ulcerations, des 
saignements peuvent 
survenir. 

Un certain nombre de 
syndromes comportent 
des malformations 
arterio-veineuses : 


% 

* iv ^— 


A 


4 


% 


11 


Malformation arterio-veineuse 
faciale evoluee avec hemorragies 
conjonctivales. 


- syndrome de Parkes Weber avec gigantisme monome- 
lique, lymphcedeme, risque cardiaque ; 

- syndrome de Cobb cutaneo-vertebro-spinal avec 
risque de paraplegie ; 

- syndrome de Bonnet-Dechaume-Blanc ou de Wyburn- 
Mason, avec malformation arterio-veineuse faciale et 
oculo-cerebrale, et complications a type de crises 
convulsives, hemiplegie, cecite. 

3. Diagnostic 

Le diagnostic est confirme par les examens, et en premier 
lieu L examen echographie doppler montrant une aug- 
mentation de la vitesse circulatoire avec presence de 
fistules arterio-veineuses. L’arteriographie localise les shunts 
et une opacification veineuse trop precoce (fig. 12). Le 
scanner peut etre necessaire pour rechercher des lyses 
osseuses (malformation arterio-veineuse des membres) 
et l’IRM pour visualiser V invasion tissulaire par les 
vaisseaux rapides arteriels et veineux. 

La gravite des malformations arterio-veineuses peut 
etre due a leur retentissement cardiaque (augmentation 

du debit cardiaque 
par effet shunt : 
2 % des cas) et la 
surveillance par 

echographie car- 

diaque est conseillee 
dans les cas de mal- 
formation arterio- 
veineuse etendues. 
Histologiquement, la 
lesion est constitute 
de vaisseaux de taille 
tres variee, avec des 
communications 
directes entre des 
vaisseaux d’ architec- 
ture plutot arterielle 
et des veines. 



Arteriographie de malformation 
arterio-veineuse du scalp montrant 
la zone fistuleuse. 
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Dermatologie 


Le diagnostic differentiel est etabli au debut avec l’an- 
giome plan, rarement avec des lesions inflammatoires 
dermatologiques ou encore radiologiquement avec des 
tumeurs contenant des fistules arterio-veineuses. 

4. Traitement 

Les traitements des malformations arterio-veineuses 
sont particulierement difficiles. La meilleure option est 
L embolisation therapeutique suivie dans les 24 a 48 h de 
chirurgie d’exerese large avec reconstruction. Elle n’est 
pas toujours possible ou esthetiquement acceptable. Les 
embolisations seules ne sont dans la majorite des cas 
que des traitements palliatifs, meme avec des materiaux 
consideres comme « definitifs ». ■ 

Pour en savoir plus 

Diner PA, Petit F, Soupre V et al. Exerese precoce des heman- 
giomes de la face : nouvelle technique par ultrasons.Ann Dermatol 
Venereol 1 998 ; 1 25 : 605-7. 

Enjolras O. Anomalies vasculaires superficielles : les angiomes. 
Encycl Med Chir. Dermatologie 2001 ; 98-745 A 10, 15 p. 

Leaute-Labreze C, Labbe L, Grenier N, Berge J,Vergnes P,Taieb A. 
Hemangiomes graves traites par interferon alpha 2b : 7 cas. Ann 
Dermatol Venereol 1998 ; 125 : 174-8. 

Thedenat B, Leaute-Labreze C, Boralevi F et al. Surveillance ten- 
sionnelle des nourrissons traites par corticotherapie generale 
pour un hemangiome. Ann Dermatol Venereol 2002 ; 129 : 183-5. 


Points Forts a retenir 


• Ne plus parler des « angiomes » en general : 
il n’y a rien de commun (en clinique 

et dans la prise en charge du diagnostic 
et du traitement) entre tumeurs 
et malformations vasculaires. 

• Se rappeler que bon nombre de tumeurs 
vasculaires infantiles - bien sur la plus banale 
1 ’hemangiome, mais aussi la plupart 

des hemangiomes congenitaux - regressent 
souvent spontanement. 

• Differencier les malformations vasculaires 
a flux lent (capillaires, veineuses 

et lymphatiques) pour lesquelles les bilans 
sont limites et non invasifs, des malformations 
arterio-veineuses ou des bilans complexes 
sont necessaires. 

• Se souvenir que cette distinction 
entre malformations a flux lent et a flux 
rapide se retrouve en therapeutique : 
on peut habituellement traiter 
progressivement, et par retouches successives, 
des malformations a flux lent. 

II faut e viter ce type d’approche 
avec une malformation arterio-veineuse 
qui risque de s’en trouver stimulee. 
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